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Streszczenie
W przebiegu amyloidozy łańcuchów lekkich (amyloidozy AL) monoklonalne łańcuchy lekkie im-
munoglobulin, wytwarzane przez klonalne plazmocyty, odkładają się w tkankach i narządach  
w postaci nieprawidłowo sfałdowanych, nierozpuszczalnych kompleksów białkowych nazywa-
nych amyloidem. Choroba ma heterogenny obraz kliniczny ze względu na tropizm narządowy 
prekursorów amyloidu różnorodny u poszczególnych pacjentów. Do najczęściej zajętych narządów 
należą serce (ok. 80% chorych), nerki, wątroba, a także układ nerwowy. Aby rozpoznać amy-
loidozę AL, należy przede wszystkim wykryć obecność amyloidu za pomocą barwienia próbki 
danej tkanki czerwienią Kongo oraz potwierdzić, że składa się on z łańcuchów lekkich immu-
noglobulin wytwarzanych przez monoklonalny rozrost plazmocytowy. Terapia amyloidozy AL 
przeważnie jest skierowana na eliminację klonalnych plazmocytów wytwarzających łańcuch lek-
ki immunoglobulin. Kluczowa przed rozpoczęciem leczenia jest klasyfikacja chorych do odpo-
wiedniej grupy ryzyka (niskiego, pośredniego lub wysokiego). W grupie niskiego ryzyka chorzy  
w młodszym wieku powinni być kierowani na terapię dużymi dawkami melfalanu wspartą prze-
szczepieniem autologicznych krwiotwórczych komórek macierzystych szpiku kostnego z ewentual-
nym leczeniem konsolidującym bortezomibem. W najliczniejszej (70% pacjentów) grupie średniego 
ryzyka standardem jest chemioterapia melfalanem i deksametazonem, a także schematy oparte na 
bortezomibie. W grupie wysokiego ryzyka zaleca się chemioterapię o zredukowanej intensywności. 
W leczeniu postaci nawrotowej oraz opornej amyloidozy AL podstawę schematów terapeutycznych 
stanowią leki immunomodulujące, a także inhibitory proteasomu nowej generacji, bendamustyna 
oraz przeciwciała monoklonalne.
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Abstract
Light chain amyloidosis (AL amyloidosis) is a disease in which monoclonal immunoglobulin 
light chains, produced by clonal plasma cells are deposited extracellularly in the form of misfolded, 
insoluble protein complexes known as amyloid. This disease is a heterogeneous condition, due to 
the organ tropism, which varies among patients. Heart involvement prevails (80% of patients), 
whereas kidneys, liver and nervous system may be also involved. To diagnose AL amyloidosis, 
amyloid should be detected by staining tissue samples with Congo red, and the amyloid typing 
should reveal the immunoglobulin light chain character of the amyloid fibrils. The therapy usually 
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focuses on the elimination of clonal plasma cells. Assigning the patient to the proper risk group (low, 
intermediate, high) is crucial. For younger patients of the low-risk group, high-dose melphalan with 
autologous hematopoietic stem cell transplantation with optional bortezomib-based consolidation 
treatment should be considered. For the most numerous (70% of patients), intermediate-risk group, 
melphalan, and dexamethasone, as well as bortezomib-based therapies should be given. Patients 
in the high-risk group should undergo a chemotherapy with reduced intensity. Recurrent or refrac-
tory disease can be treated with immunomodulatory drugs, as well as new-generation proteasome 
inhibitors, bendamustine and monoclonal antibodies.
Key words: AL amyloidosis, diagnostics, treatment, amyloid
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Wprowadzenie
Amyloidoza łańcuchów lekkich (amyloidoza 
AL) należy do rzadkiej grupy chorób nazwanych 
amyloidozami, które charakteryzują się pozako-
mórkowym odkładaniem się w tkankach i narządach 
nieprawidłowo sfałdowanych, nierozpuszczalnych 
kompleksów białkowych nazywanych amyloidem 
[1–3]. Częstość nowych zachorowań na amyloidozę 
AL ocenia się na około 1 przypadek/100 tys. osób 
rocznie. Może być ona jednak niedoszacowana ze 
względu na fakt, że objawy amyloidozy nierzadko 
przypominają inne częstsze choroby w starszym 
wieku (np. niewydolność serca i niewydolność 
nerek o innej etiologii), a diagnostyka w kierunku 
amyloidozy AL nie jest w takich sytuacjach wdraża-
na rutynowo. Mediana wieku zachorowania wynosi 
64 lata, przy czym tylko u 5% pacjentów choroba 
jest diagnozowana przed 40. rokiem życia. Ryzyko 
zachorowania u mężczyzn jest 1,5–2 razy wyższe 
niż u kobiet [1–3].
Białkami prekursorowymi amyloidu w amy-
loidozie AL są monoklonalne łańcuchy lekkie 
immunoglobulin wytwarzane przez klonalny roz-
rost plazmocytowy w szpiku kostnym lub rzadziej 
pozaszpikowo. W odróżnieniu od szpiczaka pla-
zmocytowego (PCM, plasma cell myeloma) odsetek 
patologicznych komórek plazmocytowych w szpiku 
kostnym u pacjentów z rozpoznaniem amyloido-
zy zwykle nie przekracza 10%, jednak u części 
chorych klon plazmocytowy jest większy, a jeśli 
dodatkowo występuje przynajmniej jeden objaw 
wymieniony w kryteriach rozpoznania PCM, to 
należy rozpoznać współistnienie obu tych chorób 
[4]. Ze względu na swoisty tropizm narządowy pre-
kursorów amyloidu u poszczególnych chorych, wy-
nikający prawdopodobnie z unikatowej sekwencji 
aminokwasowej i konformacji łańcuchów lekkich, 
amyloidoza AL ma heterogenny obraz kliniczny. 
Objawy kliniczne amyloidozy AL są wynikiem 
postępującego upośledzenia funkcji różnych na-
rządów spowodowanych narastającą masą pozako-
mórkowych złogów amyloidu, a w przypadku serca 
— również bezpośrednim działaniem toksycznym 
krążących amyloidogennych łańcuchów lekkich [1].
Patogeneza amyloidozy AL
Amyloidogenne klony komórek plazmatycz-
nych mają podobne fenotypy i warianty liczby kopii 
do komórek szpiczaka, jednak tylko około 20% 
przypadków zachorowań stanowi amyloidozę AL 
towarzyszącą PCM.
W badaniach asocjacyjnych całego genomu 
(GWAS, genome-wide association studies) u pa-
cjentów z amyloidozą AL wykazano profil genowy 
zbliżony do profilu w PCM, ale z wyraźniejszym 
udziałem mutacji w genie cykliny D1 jako muta-
cji napędzających rozwój choroby [5]. Aberracje 
chromosomowe w komórkach amyloidogennych 
występują bardzo często, a najbardziej powszechna 
jest translokacja t(11; 14). Mutacja ta występuje 
częściej niż w komórkach PCM i wiąże się z gorszą 
odpowiedzią na terapie oparte na bortezomibie 
i lekach immunomodulujących (IMiD, immunomo-
dulatory drugs), nawet w przypadku stosowaniu 
cyklofosfamidu [6–8]. Inną częstą mutacją jest po-
wielenie regionu 1q21, które dotyczy 20% chorych 
na amyloidozę AL, a zatem populacji mniejszej niż 
w przypadku PCM (36–47% nowo zdiagnozowa-
nych PCM) [9]. Chorzy z taką aberracją gorzej 
odpowiadają na terapię doustnym melfalanem 
i deksametazonem bez bortezomibu (MDex) [6, 7].
Sekwencja aminokwasowa specyficzna dla ro-
dzaju łańcucha lekkiego jest ważnym czynnikiem, 
który wpływa na właściwości fizykochemiczne 
wydzielanych monoklonalnych łańcuchów lekkich. 
Te cechy decydują z kolei o zdolności tworzenia 
amyloidu. Świadczy o tym fakt, że amyloidoza 
spowodowana monoklonalnymi łańcuchami klasy 
lambda występuje około 3-krotnie częściej niż klasy 
kappa. Do tego znacznie częstszym prekursorem 
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amyloidu są łańcuchy lekkie zawierające produkt 
genu V lambda 6 [10]. Monoklonalne przeciwciała 
o potencjale amyloidogennym tworzą wraz z nie-
włókienkową składową amyloidu P (SAP, serum 
amyloid P component) i glikozaminoglikanami tkan-
ki łącznej nierozpuszczalną strukturę białkową typu 
beta-kartki. Następnie tworzy ona nierozgałęzione 
włókienka i ostatecznie złogi amyloidu.
Amyloid może być wydzielany do krwioobiegu 
(amyloidoza układowa) lub odkładany w obrębie 
jednej tkanki (amyloidoza miejscowa). Dominujące 
zajęcie narządu przez złogi amyloidowe różni się 
między pacjentami, a organotropizm można, przy-
najmniej w pewnym stopniu, tłumaczyć rodzajem 
łańcucha lekkiego wydzielanym przez patogenny 
klon plazmocytowy. Geny IGLV2-14, IGVL6-57 
i IGLV3-1 odpowiadają za powstanie większości 
klonów lambda; LV6-57 występuje niemal wy-
łącznie w klonach amyloidogennych i prowadzi do 
zajęcia nerek, LV1-44 — do najbardziej powszech-
nego zajęcia serca, natomiast w przypadku KV1-33 
dominuje zajęcie wątroby [6, 11, 12].
Wydaje się, że powodem niewydolności na-
rządów u chorych na amyloidozę AL, przynajmniej 
w przypadku niewydolności serca, jest nie objętość 
złogów amyloidu, a przede wszystkim wysokie 
stężenie krążących monokolonalnych wolnych łań-
cuchów lekkich (FLC, free light chain). Przemawia 
za tym fakt, że osiągnięcie odpowiedzi narządowych 
u pacjentów po przebyciu chemioterapii jest możliwe 
bez zmniejszenia masy amyloidu [13–15]. Obser-
wacje te potwierdzono dodatkowo w badaniach na 
modelach zwierzęcych [6, 16–18].
Obraz kliniczny i diagnostyka
Amyloidoza AL nie ma jednolitego obrazu 
klinicznego. Objawy zależą od zajętych narządów, 
nie są swoiste i często przypominają dolegliwości 
związane ze starzeniem się (np. postępujące upo-
śledzenie wydolności nerek lub serca), typowe dla 
wieku, w którym choroba bywa najczęściej rozpo-
znawana. Ponadto objawom związanym z zajęciem 
narządów zwykle towarzyszą symptomy ogólne, takie 
jak zmęczenie, niedożywienie i niewyjaśniona utrata 
masy ciała. Co istotne, choroba może przebiegać bez 
manifestacji klinicznej aż do późnych jej etapów, co 
utrudnia wczesne rozpoznanie. W 40% przypadków 
diagnoza amyloidozy AL jest stawiana dopiero po roku 
od wystąpienia objawów, nawet u pacjentów będących 
pod obserwacją hematologów [6, 19].
Amyloid może się gromadzić właściwie w każ- 
dej tkance, ale najczęściej (u ok. 80% chorych) 
odkłada się w mięśniu sercowym, prowadząc do 
jego niewydolności. Jej istotną cechą jest kardio-
miopatia restrykcyjna, którą można stwierdzić 
w badaniu echokardiograficznym [6, 20]. Należy 
przy tym pamiętać, że prawidłowa frakcja wyrzu-
towa lewej komory (LVEF, left ventricular ejection 
fraction) utrzymuje się aż do późnych stadiów cho-
roby. Z tego względu w diagnostyce równie istotne 
są badania biochemiczne, w tym ocena stężeń 
troponiny T lub I oraz N-końcowego fragmentu 
propeptydu natriuretycznego typu B (NT-proBNP, 
N-terminal pro-B-type natriuretic peptide) lub pepty-
du natriuretycznego typu B (BNP, B-type natriuretic 
peptide), gdyż u wszystkich pacjentów z amyloidozą 
AL z zajęciem mięśnia sercowego obserwuje się 
podwyższone stężenie NT-proBNP jeszcze przed 
wystąpieniem innych objawów klinicznych [6, 13, 
21]. Pozwala to na diagnozę na wczesnych etapach 
rozwoju choroby i przemawia za uwzględnieniem 
monitorowania tego parametru w kontrolnych 
badaniach pacjentów z gammapatią monoklonalną 
o nieustalonym znaczeniu (MGUS, monoclonal 
gammapathy of undetermined significance). Innymi 
przydatnymi badaniami są: elektrokardiografia, 
która wykazuje niski woltaż zespołów QRS, oraz re-
zonans magnetyczny serca, który poza wykryciem 
złogów pozwala dodatkowo określić ich objętość. 
Kryteria zajęcia mięśnia sercowego określa się za-
tem jako pogrubienie przegrody międzykomorowej 
powyżej 12 mm w badaniu echokardiograficznym, 
o ile owa patologia nie ma innej przyczyny, lub/i 
stężenie NT-proBNP powyżej 332 ng/l, jeżeli 
nie wykryto niewydolności nerek lub migotania 
przedsionków, co mogłoby niezależnie powodować 
wzrost stężenia propeptydu [1]. Drugim najczęściej 
zajętym narządem w przypadku amyloidozy AL są 
nerki. Stan ten dotyczy 2/3 populacji pacjentów, 
skutkuje albuminurią oraz obniżeniem filtracji 
kłębuszkowej i postępuje przez zespół nerczycowy 
(u 28% chorych), aż do niewydolności nerek. Kry-
terium diagnostycznym zajęcia tego narządu jest 
obecność nieselektywnego białkomoczu dobowego 
powyżej 0,5 g [1, 22]. Z kolei zajęcie wątroby wy-
stępuje u co 8. pacjenta. Objawia się hepatomegalią 
(28% pacjentów) i podwyższonymi wartościami 
alkalicznej fosfatazy we krwi [6].
W amyloidozie AL przeważają polineuropatie 
aksonalna i czuciowa. Zajęcie autonomicznego 
układu nerwowego jest częste, choć zwykle bezob-
jawowe, i daje o sobie znać dopiero w przypadku nie-
właściwego stosowania leków obniżających ciśnienie 
tętnicze, co może zostać uznane za (tymczasowe) 
wyleczenie nadciśnienia. Ostatecznie obwodowa 
niewydolność autonomicznego układu nerwowego 
objawia się niedociśnieniem ortostatycznym [6].
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Podstawą rozpoznania amyloidozy AL jest 
wykrycie amyloidu w danym narządzie w badaniu 
histopatologicznym. Materiał do badań uzyskuje 
się z biopsji lub aspiracji tkanki zajętego narzą-
du, biopsji podskórnej tkanki tłuszczowej jamy 
brzusznej lub gruczołów śluzowych jamy ustnej. 
Materiał z trepanobiopsji można poddać barwieniu 
w kierunku amyloidozy, co w pewnych przypadkach 
jest pomocne, choć z reguły procedura ta ma niską 
czułość (ok. 50%) [1, 6]. Preferuje się pobranie pod-
skórnej tkanki tłuszczowej jamy brzusznej, gdyż 
stanowi niższe ryzyko dla chorego i jest łatwiejsze 
technicznie, jednak w przypadku uzasadnionego 
podejrzenia amyloidozy AL i negatywnych wyników 
badań tkanki tłuszczowej i błony śluzowej jamy 
ustnej należy wykonać biopsję zajętego narządu, 
czyli na przykład nerki lub serca [20, 23].
W celu rozpoznania amyloidozy AL u chorego 
z objawami klinicznymi należy wykazać obecność 
amyloidu w barwieniu materiału tkankowego czer-
wienią Kongo, a także potwierdzić, że włókienka 
amyloidu powstały z fragmentów monoklonalnych 
łańcuchów lekkich immunoglobulin (przeprowadzić 
tzw. typowanie amyloidu) [6, 24]. Należy wyko-
nać badania w kierunku potwierdzenia obecności 
i oceny wielkości rozrostu plazmocytowego, czyli 
potwierdzić obecność białka monoklonalnego 
w surowicy i/lub moczu, oraz sprawdzić naciek 
klonalnych komórek plazmocytowych w szpiku (im-
munofenotypowanie w próbce biopsji aspiracyjnej 
lub immunohistochemia w trepanobiopsji) [6, 24]. 
Warto pamiętać, że w prawie 50% przypadków wy-
niki elektroforezy (proteinogramu) są negatywne, 
w związku z czym konieczna jest immunofiksacja 
surowicy i moczu. Najbardziej czułym narzędziem 
w diagnozie amylozidozy AL pozostaje ocena 
stężenia FLC kappa i lambda oraz prawidłowości 
ich stosunku w surowicy (sFLC, serum free light 
chains). Metoda ta ma również ważne zastosowa-
nie w monitorowaniu odpowiedzi hematologicznej 
[25]. Należy przy tym zwrócić uwagę, że FLC są 
wydalane przez nerki, zatem w przypadku niewy-
dolności tego narządu ich stężenia w surowicy będą 
odpowiednio wyższe.
Głównymi stanami chorobowymi, z którymi 
należy różnicować amyloidozę AL, są inne typy 
amyloidoz, szczególnie dziedziczna amyloidoza 
transtyretynowa (ATTRm) i amyloidoza tran-
styretynowa nabyta (ATTRwt, ATTR wild-type) 
[20, 23]. Pozostałe rodzaje występują znacznie 
rzadziej [26]. Wykluczenie współwystępujących 
amyloidoz odbywa się przez typowanie amyloidu. 
Najbardziej dostępną metodą w tym zakresie jest 
badanie immunohistochemiczne z zastosowaniem 
panelu przeciwciał skierowanych przeciwko biał-
kom o potencjale amyloidogennym, między innymi 
łańcuchom lekkim lambda i kappa, transtyretynie 
(TTR) i białku A. Techniką referencyjną, choć 
dostępną tylko w nielicznych ośrodkach specjali-
zujących się w leczeniu amyloidozy, jest laserowa 
mikrodyssekcja fragmentu bioptatu i analiza składu 
białka amyloidowego za pomocą spektrometrii mas 
[6, 27, 28]. Dodatkowo wykorzystuje się badania 
genetyczne [1, 6]. W przebiegu różnicowania należy 
wziąć pod uwagę także nieamyloidowe choroby 
depozytowe monoklonalnych immunoglobulin. 
Cechą charakterystyczną dla złogów amyloidu, w od- 
różnieniu od innych depozytów, jest powodowanie 
dwójłomności w świetle spolaryzowanym po bar-
wieniu czerwienią Kongo [1, 6].
Podsumowując, dokonanie rozpoznania amylo-
idozy AL wymaga spełnienia wszystkich omówio-
nych wyżej kryteriów, tj:
• obecności objawów klinicznych powstałych 
w wyniku akumulacji amyloidu, na przykład 
restrykcyjnej kardiomiopatii, niewydolności 
nerek, polineuropatii;
• potwierdzenia obecności amyloidu za pomocą 
barwienia próbki danej tkanki czerwienią 
Kongo;
• potwierdzenia za pomocą bezpośredniego 
typowania amyloidu, że amyloid składa się 
z fragmentów łańcuchów lekkich przeciwciał;
• wykrycia monoklonalnego rozrostu plazmocy-
towego poprzez określenie nieprawidłowego 
stosunku łańcuchów lekkich, wykrycie białka 
monoklonalnego lub/i obecności klonalnych 
plazmocytów w szpiku lub innych tkankach. 
Należy przy tym pamiętać, że w 2–3% przypad-
ków amyloidozy AL występowanie klonalnego 
rozrostu plazmocytów pozostaje nieuchwytne 
w diagnostyce [1].
Po potwierdzeniu amyloidozy AL należy wyko-
nać badania laboratoryjne i obrazowe w celu okreś-
lenia zajęcia narządów i ich wydolności zgodnie 
z opublikowanymi zaleceniami [15, 22], co ma istotne 
implikacje kliniczne dotyczące możliwości sto-
sowania intensywnego leczenia. Oceny dokonuje 
się najczęściej według skali zaproponowanej przez 
badaczy z Mayo Clinic, w której są uwzględnione 
stężenia enzymów sercowych i różnica między 
stężeniami FLC kappa i lambda w surowicy [29]. 
Rodzaj i liczba zajętych narządów w chwili rozpo-
znania ma istotne znaczenie rokownicze i wpływa 
na rodzaj leczenia, przy czym największą wagę ma 
zajęcie mięśnia sercowego.
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Leczenie
Leczenie chorych na amyloidozę AL jest 
oparte głównie na schematach leczenia PCM i do-
tychczas była skierowana na eliminację klonalnych 
plazmocytów wytwarzających immunoglobulinowy 
łańcuch lekki. W ostatnich latach nastąpił postęp 
w leczeniu amyloidozy AL dzięki poprawie algo-
rytmów kwalifikacji pacjentów do chemioterapii 
minimalizujących toksyczność leczenia (tab. 1) 
oraz dzięki rozwojowi terapii eliminujących złogi 
amyloidu z zajętych narządów [6, 30–33].
Leczenie amyloidozy AL, w porównaniu z te- 
rapią PCM, jest często utrudnione z powodu obec-
ności zaburzeń czynności narządów, takich jak ser-
ce i nerki, co potencjalnie warunkuje zwiększoną 
toksyczność stosowanych leków. W odróżnieniu od 
PCM amyloidoza AL wymaga leczenia, nawet jeśli 
obecność klonalnych plazmocytów jest niewielka, 
a intensywność leczenia zależy od stadium zaawan-
sowania klinicznego i zajęcia narządów (tab. 2) [4]. 
Wczesne rozpoczęcie leczenia pozwala zapobiec lub 
opóźnić powstanie uszkodzeń narządowych. Warto 
podkreślić, że w porównaniu z PCM śmiertelność 
oraz toksyczność leczenia chorych na amyloidozę 
AL jest najwyższa w pierwszych miesiącach, nato-
miast po uzyskaniu remisji chorzy ci rokują lepiej, 
utrzymując remisję przez wiele lat [34]. Ze względu 
na zwiększone ryzyko powikłań terapię u chorych 
na amyloidozę AL powinno się rozpoczynać od 
możliwie najmniejszej skutecznej dawki, a oceny 
leczenia oraz toksyczności dokonywać przynajmniej 
co 2 cykle leczenia, co umożliwi ewentualną zmianę 
dawkowania leków lub zmianę schematu leczenia 
w przypadku braku jego skuteczności.
Kluczowe momenty przed rozpoczęciem le-
czenia to kwalifikacja chorych do odpowiedniej 
grupy ryzyka (niska, pośrednia, wysoka) oraz ocena 
stanu wydolności potencjalnie uszkodzonych przez 
chorobę narządów (głównie serca oraz nerek), co 
umożliwia minimalizację działań niepożądanych 
oraz zwiększa skuteczność terapii (ryc. 1, tab. 1) 
[35, 36]. Wykazano, że efekt leczenia pacjentów 
z amyloidozą AL zależy od doświadczenia ośrodka 
prowadzącego terapię, w związku z czym chorzy 
ci powinni być w miarę możliwości kierowani 
do ośrodków referencyjnych [37]. Na podstawie 
wieloośrodkowych badań opracowano kryteria 
odpowiedzi hematologicznej [38–40], kardiologicz-
nej [40] oraz nefrologicznej [41] służące ocenie 
skuteczności leczenia w 3. oraz 6. miesiącu terapii 
(tab. 3). Kryteria te stosuje się obecnie w badaniach 
klinicznych służących ocenie nowych leków u cho-
rych z rozpoznaniem amyloidozy AL [42]. Ta
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Grupa niskiego ryzyka
Do grupy niskiego ryzyka zalicza się jedynie 
około 15% pacjentów w momencie rozpoznania 
choroby, a chorzy z tej grupy powinni być brani 
pod uwagę jako kandydaci do procedury przeszcze-
pienia autologicznych krwiotwórczych komórek 
macierzystych (auto-HSCT, autologous hemato-
poietic stem cell transplantation) (ryc. 1, tab. 4). 
W odróżnieniu od chorych na PCM procedura 
auto-HSCT u chorych na amyloidozę AL jest 
obarczona wyższym ryzykiem ciężkich powikłań, 
jednak odpowiednia kwalifikacja chorych pozwala 
na znaczne zmniejszenie śmiertelności zależnej 
od leczenia (TRM, treatment-related mortality) [37, 
43]. Podstawą do decyzji o ewentualnej kwalifikacji 
do auto-HSCT lub zastosowania mniej intensyw-
nego leczenia było dwuramienne randomizowane 
badanie przeprowadzone przez Francuskojęzyczną 
Grupę ds. Leczenia Szpiczaka (IFM, Intergroupe 
Francophone du Myélome) [44]. Uczestniczyło 
w nim 100 chorych z rozpoznaniem amyloidozy 
AL. Pacjentów tych włączono do grupy poddawa-
nej auto-HSCT lub leczonej według schematu 
MDex (melfalan, deksametazon) niezależnie 
od stopnia wydolności narządów (serce, ner-
ki). W badaniu tym nie zaobserwowano różnic 
w odpowiedzi hematologicznej (66% v. 68%) 
ani narządowej (39% v. 45%), jednak pacjenci 
leczeni według schematu MDex charakteryzo-
wali się istotnie dłuższym przeżyciem niż cho-
rzy leczeni za pomocą auto-HSCT (56,9 mies. 
v. 22,2 mies.). Rozczarowujący wynik tego ba-
dania był uwarunkowany wysoką TRM sięga-
jącą 24% w grupie chorych zakwalifikowanych 
do intensywnego leczenia. Ponadto wykazano, 
że 26% pacjentów nie dotrwało do auto-HSCT 
z powodu wczesnej śmiertelności związanej 
z postępowaniem indukującym remisję, natomiast 
14% pacjentów nie zakwalifikowano do auto-
-HSCT w innych ośrodkach przeszczepowych 
Tabela 2. Zalecane schematy leczenia pierwszej linii chorych na amyloidozę AL
Table 2. Recommended frontline therapeutic regimens for patients with AL amyloidosis
Lek Dawka Droga podania Dni podania Uwagi
Intensywny CyBorD
Bortezomib 1,3 mg/m2 s.c. 1., 4., 8,. 11. Cykle 21-dniowe
Cyklofosfamid* 350–500 mg mg/m2 p.o. 1., 8., 15. *250 mg/m2 w przypadku  
eGFR < 30 ml/min
Deksametazon 20 mg i.v. lub p.o. 1., 2., 4., 5., 8., 9., 11., 12.
Pośrednio intensywny CyBorD
Bortezomib 1,3 mg/m2 s.c. 1., 8., 15., 22. Cykle 35-dniowe
Cyklofosfamid* 350–500 mg mg/m2 p.o. 1., 8., 15., 22. *250 mg/m2 w przypadku  
eGFR < 30 ml/min*
Deksametazon 20 mg i.v. lub p.o. 1., 2., 8., 9., 15., 16., 22., 23.
Niskodawkowany CyBorD
Bortezomib 1,0 mg/m2 s.c. 1., 8., 15., 22. Cykle 35-dniowe**
Cyklofosfamid* 350–500 mg mg/m2 p.o. 1., 8., 15., 22. *250 mg/m2 w przypadku  
eGFR < 30 ml/min
Deksametazon 20 mg i.v. lub p.o. 1., 2., 8., 9., 15., 16., 22., 23.
MDex
Melfalan 0,22 mg/kg mc. p.o. 1.–4. Cykle 28-dniowe
Deksametazon 40 mg i.v. lub p.o. 1.–4.
BMDex
Bortezomib 1,3 mg/m2 s.c. 1., 4., 8., 11.  
(cykle 1.–2.)
Cykle 1.–2. — 28-dniowe
1., 8., 15., 22.  
(cykle 3.–8.)
Cykle 3.–8. — 35-dniowe
Melfalan 0,22 mg/kg mc. p.o. 1.–4.
Deksametazon 40 mg i.v. lub p.o. 1.–4.
**W cyklu 1. deksametazon w dniach 1. oraz 8., w kolejnych cyklach w przypadku dobrej tolerancji w dawkach zwiększanych do należnych; s.c. (subcutaneous) — pod-
skórnie; p.o. (per os) — doustnie; GFR (estimated glomerular filtration rate) — szacunkowy współczynnik filtracji kłębuszkowej; i.v. (intravenous) — dożylnie
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ze względu na stan wydolności układu krążenia 
i zajęcie serca [44]. Biorąc pod uwagę wyniki 
badania Jaccarda i wsp. [12] oraz opublikowane 
doświadczenia innych ośrodków, wyjściowa stra-
tyfikacja chorych do leczenia o określonej inten-
sywności na podstawie stanu ogólnego, liczby 
Rycina 1. Diagram terapeutyczny amyloidozy AL (zmodyfikowano za [36]); auto-HSCT — przeszczepienie autologicznych 
krwiotwórczych komórek macierzystych; NT-proBNP — N-końcowy fragment propeptydu natriuretycznego typu B; 
cTnT — sercowa troponina T; ECOG — Eastern Cooperative Study Group; eGFR — szacunkowy współczynnik filtracji 
kłębuszkowej; NYHA — New York Health Association; LVEF — frakcja wyrzutowa lewej komory; DLCO — zdolność 
dyfuzji tlenku węgla; MEL — melfalan; CyBorD — cyklofosfamid, bortezomib, deksametazon; BDex — bortezomib, 
deksametazon; CR — odpowiedź całkowita; BMDex — melfalan, bortezomib, deksametazon; dFLC — różnica między 
zajętym i niezajętym wolnym łańcuchem lekkim
Figure 1. Therapeutic diagram of light chain amyloidosis (modified from [36]); auto-HSCT — autologous hemato-
poietic stem cell transplantation; NT-proBNP — N-terminal pro-B-type natriuretic peptide; cTnT — cardiac troponin 
T; ECOG — Eastern Cooperative Study Group; eGFR — estimated glomerular filtration rate; NYHA — New York Heart 
Association; LVEF — left ventricular ejection fraction; DLCO — lung diffusion of carbon oxide; CyBorD — cyclopho-
sphamide, bortezomib, dexamethasone; MEL — melphalan; BDex — bortezomib, dexamethasone; CR — complete 
response; MDex — melphalan, dexamethasone; BMDex — melphalan, bortezomib, dexamethasone; dFLC — diffe-
rence between involved and uninvolved light chain
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i stopnia wydolności zajętych narządów oraz 
chorób współistniejących jest wysoce istotna 
[35, 44–46].
Pacjenci z surowiczym stężeniem NT-proBNP 
ponad 5000 ng/l i/lub stężeniem cTnT powyżej 
0,06 ng/ml nie powinni być kwalifikowani do pro-
cedury auto-HSCT [47, 48]. Wśród innych parame-
trów wykluczających chorych jako kandydatów do 
tej procedury należy wymienić LVEF poniżej 45% 
w pomiarze echokardiograficznym, niewydolność 
serca w III–IV klasie według NYHA (New York Heart 
Association), stopień sprawności 3.–4. według 
ECOG (Eastern Cooperative Study Group), skur-
czowe ciśnienie tętnicze poniżej 90 mm Hg, wiek 
powyżej 65. roku życia, szacunkowy współczynnik 
filtracji kłębuszkowej (eGFR, estimated glomerular 
filtration rate) mniejszy niż 50 ml/min/1,73 m2 
oraz zdolność dyfuzji tlenku węgla (DLCO, lung 
diffusion of carbon oxide) poniżej 50% [36, 48, 49].
Mimo że powyższych kryteriów nie zwery-
fikowano w prospektywnych oraz randomizowa-
nych badaniach klinicznych, to ścisła kwalifikacja 
chorych do auto-HSCT zgodnie z tymi kryteriami 
pozwoliła zmniejszyć TRM z nawet 40% do zale-
dwie 3% [43, 47, 50, 51]. Zastosowanie auto-HSCT 
pozwala na osiągnięcie odpowiedzi hematologicznej 
u 71% pacjentów, przy czym odpowiedzi całko-
wite (CR, complete response) stanowią 35–37%, 
a mediana czasu przeżycia całkowitego (OS, overall 
survival) u chorych, którzy osiągnęli CR, sięga 
7,6–13,4 roku [37, 51, 52]. Chorzy, u których nie 
uzyskano CR po procedurze auto-HSCT, powinni 
być kwalifikowani do leczenia konsolidującego 
Tabela 3. Kryteria odpowiedzi hematologicznej oraz narządowej (sercowe oraz nerkowe) stosowane w ocenie skuteczności 
leczenia chorych na amyloidozę AL
Table 3. Hematological and organ (cardiac and renal) response criteria of patients with AL amyloidosis treatment
Odpowiedź hematologiczna Definicja
Odpowiedź całkowita (CR, complete response) Ujemny wynik immunofiksacji surowicy krwi i moczu oraz normalizacja  
stosunku FLC
Bardzo dobra odpowiedź częściowa (VGPR,  
very good partial response)
dFLC < 40 mg/l
odpowiedź częściowa (PR, partial response) Zmniejszenie dFLC > 50% w porównaniu z wartościami wyjściowymi
Odpowiedź u pacjentów z niską wyjściową  
dFLC (low-dFLC response)*
dFLC < 10 mg/l
Odpowiedź sercowa Definicja
Wyjściowo NT-proBNP ≥ 650 ng/l Zmniejszenie NT-proBNP > 30% i 300 ng/l
Wyjściowa III lub IV klasa wg NYHA Poprawa o co najmniej dwie klasy wg NYHA
Odpowiedź nerkowa Definicja
Wyjściowo białkomocz ≥ 0,5 g/d. Co najmniej 30-proc. zmniejszenie białkomoczu lub < 0,5 g/d. w przypadku 
braku progresji nerkowej definiowanej jako obniżenie eGFR > 25%  
wartości wyjściowej
*W przypadku pacjentów z wyjściowymi wartościami dFLC > 20 mg/l oraz < 50 mg/l; dFLC (difference between involved and uninvolved light chain) — różnica między 
zajętym (klonalnym) i niezajętym (nieklonalnym) wolnym łańcuchem lekkim; FLC (free light chain) — wolny łańcuch lekki NT-proBNP (N-terminal pro-B-type natriuretic 
peptide) — N-końcowy fragment propeptydu natriuretycznego typu B; NYHA — New York Heart Association; eGFR (estimated glomerular filtration rate) — szacunkowy 
współczynnik filtracji kłębuszkowej
Tabela 4. Kryteria kwalifikacji do terapii dużymi dawkami 
melfalanu (HD-Mel) z przeszczepieniem autologicznych 
krwiotwórczych komórek macierzystych (auto-HSCT)  
w pierwszej linii leczenia chorych na układową amyloido- 
zę AL — wszystkie kryteria muszą być spełnione  
(na podstawie [36])
Table 4. Qualification criteria for high-dose melphalan 
(HD-Mel) treatment with autologous hematopoietic stem 
cell transplantation (auto-HSCT) in frontline treatment in 
patient with systemic AL amyloidosis — all of the criteria 
must be met (according to [36])
Wiek chorego < 65–70 lat
Stan sprawności 0–2 wg WHO
Skurczowe ciśnienie tętnicze > 90 mm Hg
Wydolność serca w I/II klasie wg NYHA
Frakcja wyrzutowa lewej komory serca > 45%
Stężenie troponiny T < 0,06 ng/ml
Stężenie NT-proBNP < 5000 ng/l
Klirens kreatyniny > 30 ml/min (z wyłączeniem chorych  
leczonych nerkozastępczo)
Pojemność dyfuzyjna dwutlenku węgla > 50%
Zajęcie < 3 narządów
WHO (World Health Organization) — Światowa Organizacja Zdrowia;  
NYHA — New York Heart Association; NT-proBNP (N-terminal pro-B-type 
natriuretic peptide) — N-końcowy fragment propeptydu natriuretycznego 
typu B
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z zastosowaniem bortezomibu (m.in. BDex [borte-
zomib, deksametazon]) rozpoczętego po 100 dniach 
od auto-HSCT, co pozwala na zwiększenie odsetka 
CR do 60% [53]. Nie zaobserwowano pogłębienia 
odpowiedzi w wyniku stosowania zabiegu tande-
mowego auto-HSCT, a więc takie postępowanie nie 
jest zalecane [43]. Ponadto w przypadku wyjścio-
wego odsetka klonalnych plazmocytów szpiku kost-
nego większego niż 10% przed auto-HSCT zaleca 
się leczenie indukujące 2–4 cyklami chemioterapii 
opartej na bortezomibie (CyBorD [cyklofosfamid, 
bortezomib, deksametazon]) [54].
Grupa pośredniego ryzyka
Do grupy pośredniego ryzyka — zdecydowanie 
najliczniejszej grupy — kwalifikuje się około 70% 
chorych z nowo rozpoznaną amyloidozą AL (ryc. 1). 
Leczeniem z wyboru w tej grupie jest chemiote-
rapia. Dotychczasowym standardem było leczenie 
według schematu MDex (melfalan, deksametazon), 
który z reguły jest dość dobrze tolerowany oraz 
pozwala uzyskać odpowiedź hematologiczną u 76% 
pacjentów (w tym 31% CR) [55–57]. W tej grupie 
chorych skuteczną opcją terapeutyczną są również 
schematy oparte na bortezomibie, jednak leczenie 
to powinno być zarezerwowane dla chorych, u któ-
rych nie stwierdzono występowania polineuropatii 
ze względu na wysokie ryzyko neurotoksyczności 
bortezomibu [58–65]. W opublikowanych wynikach 
badania z udziałem największej dotychczas grupy 
230 chorych z nieleczoną do tej pory amyloidozą 
AL schemat CyBorD skutkował uzyskaniem od-
powiedzi hematologicznej u 60% pacjentów (20% 
CR) [64]. Leczenie skojarzone bortezomibem 
z cyklofosfamidem oraz deksametazonem zda-
je się skuteczniejsze niż stosowane dotychczas 
schematy MDex oraz CTD (cyklofosfamid, tali-
domid, deksametazon), co wykazano w badaniach 
retrospektywnych [63, 65]. Natomiast w niedawno 
opublikowanym badaniu Kastritisa i wsp. [58] 
nie wykazano wyższej skuteczności bortezomibu 
w połączeniu z cyklofosfamidem oraz dużymi daw-
kami deksametazonu w porównaniu z leczeniem 
bortezomibem z deksametazonem. Połączenie 
bortezomibu z melfalanem oraz deksametazonem 
(BMDex) w randomizowanym badaniu III fazy 
(NCT01277016) charakteryzowało się wyższym 
odsetkiem odpowiedzi hematologicznych w po-
równaniu z leczeniem MDex (81% v. 57%) [6]. 
Ponadto schemat BMDex zdaje się zachowywać 
swoją skuteczność również w grupie chorych z nie-
korzystnie rokującymi aberracjami — amp(1q21) 
oraz t(11;14) [7, 8, 66, 67]. Biorąc pod uwagę, że 
w grupie chorych pośredniego ryzyka znajdują 
się również osoby potencjalnie kwalifikujące się 
do procedury auto-HSCT w przypadku uzyskania 
wstępnej odpowiedzi hematologicznej i narządowej 
[68], nie zaleca się przekraczania kumulatywnej 
dawki melfalanu wynoszącej 150 mg ze względu 
na potencjalne trudności z mobilizacją komórek 
macierzystych. W związku z powyższym sugerowa-
nym protokołem leczenia w tej grupie chorych jest 
CyBorD, umożliwiający późniejszą mobilizację ko-
mórek macierzystych, a ponadto dobrze tolerowany 
i skuteczny u pacjentów z zajęciem nerek [6, 69].
Grupa wysokiego ryzyka
Grupę wysokiego ryzyka stanowi około 15% 
pacjentów z nowo rozpoznaną amyloidozą AL. 
Najczęstszymi powodami kwalifikacji do tej gru-
py są zaawansowane zajęcia serca (stadium IIIb) 
oraz niewydolność serca w III–IV klasie według 
NYHA. Chorzy charakteryzują się niekorzystnym 
rokowaniem (mediana OS 3–7 miesięcy), jednak 
w przypadku uzyskania szybkiej odpowiedzi na 
leczenie (do 3 miesięcy) rokowanie w tej grupie 
pacjentów wydaje się poprawiać [32, 64, 70, 71]. 
Zalecane leczenie obejmuje schematy chemiote-
rapii o zredukowanej intensywności z ewentualną 
cotygodniową modyfikacją dawek leków zależnie 
od tolerancji. W miarę możliwości należy przede 
wszystkim rozważyć schematy oparte na bortezo-
mibie, zważywszy na możliwość uzyskania szyb-
kiego efektu terapeutycznego [6, 71].
Leczenie choroby nawrotowej oraz opornej
Obecnie brakuje jednoznacznych wytycznych 
dotyczących wskazań oraz momentu rozpoczę-
cia leczenia choroby nawrotowej [72]. Pacjenci, 
u których amyloidoza nawróciła po okresie remisji, 
charakteryzują się znacząco lepszym rokowaniem 
(mediana OS 59 miesięcy) i z reguły odpowiadają 
na leczenia kolejnej linii w porównaniu z osobami 
z chorobą pierwotnie oporną na terapię [73]. 
W przypadku uzyskania długotrwałej remisji w wy-
niku leczenia pierwszej linii należy rozważyć jego 
powtórzenie, mając jednak na uwadze, że uzyskana 
odpowiedź może być krótkotrwała [74].
W leczeniu postaci nawrotowej oraz opornej 
amyloidozy AL podstawę schematów terapeutycz-
nych stanowią IMiD, tj. lenalidomid oraz pomali-
domid. Leki te rzadko prowadzą do uzyskania CR, 
jednak umożliwiają uzyskanie nawet wielomie-
sięcznych remisji choroby [75]. Lenalidomid to sku-
teczna opcja terapeutyczna w monoterapii i sche-
matach wielolekowych — zarówno w pierwszej, 
jak i kolejnych liniach leczenia, również u chorych 
charakteryzujących się opornością na bortezomib, 
190
Hematologia 2018, tom 9, nr 3
https://journals.viamedica.pl/hematologia
talidomid czy leki alkilujące [76–86]. Należy jednak 
zwrócić uwagę, że u części pacjentów z zajęciem 
nerek, szczególnie w grupie osób starszych, lena-
lidomid może prowadzić do pogorszenia ich funkcji 
i wzrostu białkomoczu [82]. Pomalidomid stanowi 
kolejną opcję terapeutyczną w chorobie nawrotowej 
i opornej na leki alkilujące, inhibitory proteasomu 
oraz lenalidomid. Lek ten prowadzi do uzyskania 
szybkiej odpowiedzi (mediana około 1 miesiąca) 
u około 60% chorych [87–89].
W leczeniu kolejnych linii zastosowanie znaj-
dują również inhibitory proteasomu II generacji, 
między innymi karfilzomib oraz iksazomib. Terapia 
z wykorzystaniem karfilzomibu w postaciach na-
wrotowych i opornych amyloidozy AL pozwalała 
na uzyskanie odpowiedzi hematologicznej u 63% 
pacjentów (w tym 12% CR). Problemem może być 
jednak kardiotoksyczność leku, ponieważ u 39% 
pacjentów leczonych karfilzomibem obserwowano 
wzrost stężenia NT-proBNP w surowicy, a u 18% 
chorych wystąpiła jawna klinicznie niewydolność 
serca [90]. W związku z powyższym w przypadku 
stosowania karfilzomibu należy zachować szczegól-
ną ostrożność u chorych z zajęciem serca, a w przy-
padku dostępności innych opcji terapeutycznych 
rozważyć alternatywne schematy chemioterapii. 
Lekiem skutecznym w leczeniu pierwszej linii oraz 
nawrotowych i opornych postaciach amyloidozy AL 
jest iksazomib, szczególnie w grupie pacjentów 
nieleczonych dotychczas bortezomibem [6, 91]. 
Lekiem skutecznym w postaciach nawrotowych 
i opornych jest również bendamustyna, która w ba- 
daniach prospektywnych oraz analizach retrospek-
tywnych pozwalała na uzyskanie odpowiedzi hema-
tologicznej u 40–50% pacjentów [36].
Jedną z najbardziej obiecujących nowych te-
rapii chorych na amyloidozę AL jest daratumu-
mab — przeciwciało monoklonalne skierowane 
przeciwko antygenowi CD38, które wcześniej 
wykazało wysoką skuteczność i bardzo dobry pro-
fil toksyczności u chorych na PCM [92]. Również 
w przypadku amyloidozy AL lek ten stosuje się obec- 
nie w leczeniu postaci opornych i nawrotowych, 
co pozwala osiągnąć odpowiedź hematologiczną 
u 76%, a CR — u 36% chorych [93–96]. Ze względu 
na bardzo dobre wyniki u chorych z nawrotem lub 
opornością na wcześniejsze linie leczenia, trwają 
zaawansowane badania kliniczne III fazy służące 
ocenie skuteczności daratumumabu w leczeniu 
pierwszej linii. Wydaje się, że leczenie skojarzone 
z daratumumabem lub konsolidacja odpowiedzi za 
pomocą tego leku może w przyszłości stanowić 
alternatywę dla auto-HSCT, co byłoby szczególnie 
cenne w grupie chorych niekwalifikujących się do 
tej procedury [97]. Wenetoklaks, mimetyk anty-
-BH3 stosowany w leczeniu przewlekłej białaczki 
limfocytowej oraz PCM z obecnością t(11;14), może 
również znaleźć zastosowanie w leczeniu amyloi-
dozy AL ze względu na częste występowanie owej 
zmiany cytogenetycznej w tej chorobie [98, 99].
Terapie zaburzające amyloidogenezę  
i powodujące resorpcję złogów amyloidu
Opisywane wyżej schematy terapeutyczne, 
mimo ich różnorodności oraz mechanizmów dzia-
łania, eliminują wyłącznie patologiczne, klonalne 
plazmocyty, ale nie są aktywne przeciwko już 
uformowanym w narządach złogom amyloidu. 
Trwają prace nad trzema przeciwciałami mono-
klonalnymi, które w założeniu poprzez eliminację 
złogów amyloidu mają prowadzić do odwróce-
nia uszkodzenia narządów i poprawy rokowania, 
w szczególności w grupach pacjentów pośredniego 
oraz wysokiego ryzyka. Najbardziej zaawansowane 
prace kliniczne dotyczyły przeciwciała NEOD001. 
W badaniu fazy I/II w grupie chorych na amyloido-
zę AL, którzy zakończyli leczenie cytostatyczne, 
wykazano odpowiedź sercową u 57%, natomiast 
nerkową u 60% pacjentów [6, 100]. W badaniu fazy 
IIb PRONTO nie osiągnięto założonych punktów 
pierwszorzędowych ani drugorzędowych, w związ-
ku z czym wstrzymano realizację randomizowanego 
badania III fazy, a producent leku, firma Prothena, 
całkowicie zaprzestał dalszych badań nad zastoso-
waniem NEOD001 w amyloidozie AL. Kolejnym 
przeciwciałem, w odniesieniu do którego w badaniu 
I fazy wykazano obiecujący profil tolerancji oraz 
skuteczności, jest 11-1F4 [101]. Obiecujące wyni-
ki przyniosła również próba sekwencyjnej terapii 
związkiem chemicznym CPHPC oraz przeciwcia-
łem skierowanym przeciwko SAP, które osłania 
złogi amyloidu przed degradacją. W pierwszej 
kolejności podaje się CPHPC w celu eliminacji SAP 
z krwiobiegu, a następnie stosuje się przeciwciało 
anty-SAP, które w drodze aktywacji makrofagów 
przez układ dopełniacza ma prowadzić do eliminacji 
agregatów amyloidu [102].
Do innych obiecujących związków należy 
zaliczyć doksycyklinę, która w badaniach in vi-
tro charakteryzowała się zdolnością do reduk-
cji formowania włókienek amyloidowych oraz 
w doświadczeniach in vivo z Caenorhabditis elegans 
działała protekcyjnie przed kardiotoksycznym 
działaniem immunoglobulinowych łańcuchów 
lekkich izolowanych od chorych na amyloidozę 
AL [17, 103]. W badaniu prowadzonym w Mayo 
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Clinic pacjenci otrzymujący doksycyklinę w okresie 
po transplantacji charakteryzowali się dłuższym 
przeżyciem niż pacjenci otrzymujący penicylinę 
[104]. Uzasadnienia dla stosowania doksycykliny 
w leczeniu wspomagającym amyloidozy AL jeszcze 
nie potwierdzono w badaniach randomizowanych, 
jednak lek ten z dużym prawdopodobieństwem 
przynosi korzyść w grupie pacjentów obciążonych 
kardiologicznie.
Przeszczepianie narządów
W szczególnych przypadkach u chorych na 
amyloidozę AL możliwe jest przeszczepienie 
narządów, między innymi nerek oraz serca u pa-
cjentów, którzy uzyskali CR w wyniku zastosowa-
nego leczenia [6]. Opisywano zarówno skuteczne 
przeszczepienie nerek, jak i serca u pacjentów 
z amyloidozą AL. Transplantacja serca może pro-
wadzić do kwalifikacji chorego do grupy niższego 
ryzyka i umożliwić kwalifikację do auto-HSCT 
w celu uzyskania długotrwałej odpowiedzi [105, 106]. 
Wieloletnie przeżycia opisywano u pacjentów 
z amyloidozą AL, którym przeszczepiono pojedyn-
cze narządy [107, 108]. U chorych po przeszcze-
pieniu nie powinno się stosować terapii opartej na 
lenalidomidzie w związku z potencjalnie zwięk-
szonym ryzykiem odrzucenia przeszczepu [109].
Leczenie wspomagające
Ze względu na narządowe powikłania amy-
loidozy w zakresie nerek oraz serca leczenie 
wspomagające (szerzej omówione w pracach Wo-
łyniec i wsp. [23] oraz Grzybowski i wsp. [20]) jest 
kluczowe zarówno w okresie chemioterapii, jak 
i po jej zakończeniu [6, 36]. Dodatkowo leczenie 
utrudnia utajone zajęcie autonomicznego układu 
nerwowego, które może się objawiać znaczącą 
hipotensją w odpowiedzi na leczenie inhibitorami 
konwertazy angiotensyny (ACE, angiotensin-
-converting enzyme). W związku z powyższym 
leczenie to powinno być rozpoczęte od możliwie 
najmniejszej dawki, a jego efekty należy ściśle 
monitorować. Pacjenci z amyloidozą są predys-
ponowani do rozwoju obrzęków obwodowych, 
dlatego zaleca się im ograniczenie spożycia soli 
oraz stosowanie diuretyków przy monitorowaniu 
masy ciała. W przypadku polineuropatii zasto-
sowanie znajdują gabapentyna oraz pregabalina. 
W przypadku hipotensji do rozważenia pozostaje 
terapia wspomagająca midodryną, a w przypadku 
omdleń na tle zaburzeń rytmu serca należy roz-
ważyć wszczepienie układu stymulującego serce.
U chorych na amyloidozę AL stwierdza się 
również zaburzenia odżywiania, a mała masa ciała 
i stan odżywienia są niekorzystnymi czynnikami 
przeżycia [110–112]. W związku z tym ci pacjenci 
powinni pozostawać pod okresową opieką dietety-
ka, co przekłada się na poprawę jakości życia oraz 
stanowi dodatkowo korzystny czynnik rokowniczy 
[113]. W przypadku biegunki odnotowano korzyść 
ze stosowania oktreotydu [6].
Podsumowanie
Diagnostyka i leczenie chorych na amyloidozę 
AL wymagają interdyscyplinarnego podejścia oraz 
współpracy specjalistów wielu dziedzin medycyny 
ze względu na różnorodny tropizm narządowych 
patogennych łańcuchów lekkich i spotykanych w tej 
chorobie uszkodzeń narządowych. Należy podkre-
ślić, że u pacjentów, u których rozpoznania dokonano 
na wczesnym etapie choroby, rokowanie jest znacz-
nie lepsze niż u chorych na PCM pod warunkiem 
zastosowania odpowiedniego leczenia. Istotnym 
problemem pozostaje natomiast grupa chorych 
z zaawansowanym zajęciem serca, w której ro-
kowanie pozostaje złe, również z powodu bardzo 
wysokiego ryzyka powikłań uniemożliwiającego 
zastosowanie chemioterapii o pełnej intensywności. 
Mimo tego również w tej grupie chorych udaje się 
osiągnąć poprawę kliniczną dzięki odpowiedniemu 
doborowi leczenia przyczynowego i wspomagające-
go. Biorąc pod uwagę dynamiczny rozwój prób tera-
pii ukierunkowanych na niszczenie już powstałych 
złogów amyloidu, być może w przyszłości rokowanie 
w tej grupie chorych znacznie się polepszy.
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